Pyoderma hátterében diagnosztizált chronicus myelomonocyter leukaemia by Dalmády, Szandra et al.
Pyoderma hátterében diagnosztizált chronicus 
myelomonocyter leukaemia – Esetismertetés
Chronic myelomonocytic leukemia behind pyoderma
DALMÁDY SZANDRA DR.1, BOTTYÁN KRISZTINA DR.1, VARGA ERIKA DR.1, 
KOROM IRMA DR.1, KRENÁCS LÁSZLÓ DR.2, BAGDI ENIKÔ DR.2, 
ADAMKOVICH NÓRA DR.3, KEMÉNY LAJOS DR.1, OLÁH JUDIT DR.1
SZTE ÁOK Szent-Györgyi Albert Klinikai Központ, Bôrgyógyászati és Allergológiai Klinika,
Szeged, Magyarország1,
Daganatpatológiai és Molekuláris Diagnosztikai Laboratórium, Szeged, Magyarország2,
SZTE ÁOK Szent-Györgyi Albert Klinikai Központ, II. sz. Belgyógyászati Klinika és Kardiológiai
Központ, Haematológiai Osztály, Szeged, Magyarország3
ÖSSZEFOGLALÁS
A malignus haematológiai betegségek igen gyakran
szövôdnek változatos bôrtünetekkel, létrehozva specifi-
kus (leukaemia cutis) és aspecifikus bôrléziókat (pl.:
paraneoplasticus leukaemia–asszociált szindróma).
Szerzôk egy 51 éves nôbeteg esetét ismertetik, akinek a
pár hét alatt kialakult, pyodermának vélt bôrtüneteinek
hátterében – az elvégzett rutin labor, valamint hisztoló-
giai és molekuláris genetikai vizsgálatok segítségével –
chronicus myelomonocyter leukaemia diagnózisát állí-
tották fel.  Az eset bemutatásával a szerzôk arra hívják
fel a figyelmet, hogy néha a banálisnak tûnô bôrtünetek
hátterében súlyos kórállapotok bújhatnak meg. A helyi
kezelésekre nem reagáló szokásosnak tûnô bôrtünetek
esetén a rutin laboratóriumi vizsgálatoknak mindenkép-
pen létjogosultságuk van, mivel a szisztémás betegségek
felismerését és a pontos diagnózis felállítását ezek elô-
segítik. 
Kulcsszavak: 
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SUMMARY
Malignant haematological disorders usually occur with
various skin symptoms creating specific (leukemia cutis)
and non-specific skin lesions (for example paraneoplastic
leukemia-associated syndromes). We report a case of a 
51-year-old female who has been suffering from skin
lesions for a few weeks, mimicking pyoderma. Associated
with these atypical skin lesions, chronic myelomonocytic
leukemia was confirmed with histological and molecular
genetic tests. This case reveals that common cutaneous
skin lesions could be markers of underlying severe
diseases. Therapy – resistant cutaneous symptoms warrant
further histological verification and examinations. With
the presentation of this case, we wanted to emphasize the
importance of routine examinations, particularly in the
cases of local treatment – resistant skin lesions. Results
from routine laboratory tests can raise the possibility of
underlying systemic disease and can help to set up the
right diagnosis.
Key words: 
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Belgyógyászati kórképek számos formája okoz speci-
fikus (elsôdleges) és aspecifikus (másodlagos vagy
reaktív) tüneteket a bôrön. Társulhatnak immunológiai,
daganatos, haematológiai, endokrinológiai vagy fertôzô
betegségekhez is. Jelen közleményben egy pyodermával
szövôdött haematológiai betegség kapcsán hívjuk fel a
figyelmet az onkológiai éberségre, és összefoglaljuk a
gyakorlat szempontjából fontos ismereteket. 
Esetismertetés
Az 51 éves nôbeteget testszerte megjelenô, több mint 2 hónapja
kialakult és helyi kezelések mellett szóródó, hevesen viszketô, égô
érzéssel kísért pyodermának imponáló bôrtünetek miatt vettük fel
osztályunkra. A beteg társbetegségei közül kiemelendô az inzulinnal
kezelt 2-es típusú cukorbetegség, hipertónia, schizoaffectiv zavar,
cervicobrachiális szindróma és a lumboischialgia. Anamnézisében
egyre fokozódó gyengeség, láz, valamint impetigo és scabies miatti
több hetes bôrgyógyászati kezelés szerepelt. Osztályos felvételekor
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az arcon, a szájzug körül, a törzsön, mellkason, végtagokon elszór-
tan több igen fájdalmas, 2-4 mm átmérôjû, gyulladt, excoriált, he-
lyenként pörkkel fedett papula és plakk uralta a klinikai képet. A
multiforme karakterû, virágágyszerûen elôemelkedô plakkok terüle-
tén néhol zavaros bennékû hólyagok is felfedezhetôk voltak (1., 2.
ábra). Fenti bôrtüneteken kívül a hónaljban egy fájdalmas csomót
tapintottunk, és conjunctivitis színesítette a klinikai képet. 
Rutin laboratóriumi és bakteriológiai vizsgálatokat végeztünk, va-
lamint helyi antiszeptikus kezelést kezdtünk. A vizsgálatok során
feltûnôen magas vörösvértest-süllyedést (113 mm/h), súlyos vérsze-
génységet (hemoglobin: 61 g/l, hematokrit: 18%) és jelentôs throm-
bocytopeniát (48 G/l) találtunk, azonban az összes fehérvérsejtszám-
ban nem volt eltérés (8,47 G/l). Az LDH értéke ugyan normál tarto-
mányon belüli volt (LDH: 488
U/l), azonban a vérképben tapasz-
talt szokatlanul magas monocyta-
szám (3,18 G/l) alapján kenetel-
lenôrzés történt, melynek során a
monocyták mellett változatos
morfológiájú atypusos lymphocy-
ták is ábrázolódtak. Bakteriológiai
vizsgálatok húgyúti infectio mel-
lett egy felszíni pustulából történt
leoltás tenyésztési eredménye
alapján Staphylococcus aureus fer-
tôzést is igazoltak. A fenti infectiók
miatt antibiotikum (ciprofloxacin
2x500 mg per os) kezelést vezet-
tünk be, és a beteg anaemiáját
transzfúzióval rendeztük. A talált
vérképeltérések miatt haematoló-
gussal is konzultáltunk. Közben a
kivizsgálás folytatásaként a tüne-
tes bôrbôl sebészeti mintavétel
történt szövettani értékelés céljá-
ból. Mivel a histopathologiai vizs-
gálat kifejezett mononuclearis sej-
tes beszûrôdést igazolt a bôrben,
emellett a vérképeltérés mind az
akut leukaemia, mind a chronicus
myeloproliferatív betegség fenn-
állásának lehetôségét felvetette,
ezért diagnosztikus csontvelôi 
biopsiára is sor került. 
A bôr szövettani vizsgálata so-
rán (3. ábra) az irhában, a subcu-
tisba beterjedô perivascularis, pe-
riappendicularis megjelenésû mo-
nonuclearis beszûrôdést találtunk.
Citomorfológiailag a laesionalis
sejtek a lymphocytáknál mérsé-
kelten nagyobb, túlnyomórészt indentált magvú, jól kivehetô cytop-
lasmájú atypusos myeloid sejteknek feleltek meg. Immunmorfológi-
ai vizsgálattal ezek a myeloid sejtek homogén, erôs CD68 pozitivi-
tást mutattak részleges myeloperoxidáz (MPO) koexpresszióval. A
nucleophosmin-1 fehérje (NPM1) a laesionalis sejteknek megfele-
lôen nuclearis és cytoplasmaticus festôdést adott, ami NPM1c mutá-
ció jelenlétét támogatta. A csontvelôben 80%-os cellularitás mellett
a magvas sejtek 60%-a legalább atypusos myeloid sejt volt, mely az
erythropoesist is nagymértékben háttérbe szorította. (A CD34 pre-
kurzor sejtek száma elhanyagolható volt.) Az atypusos myeloid sej-
tek jelenléte, azok  myeloperoxidáz (MPO) és CD68 koexpressziója,
valamint az immunmorfológiai és a molekuláris genetikai eredmé-
nyek (a JAK2 és BCR-ABL PCR vizsgálatok negatívak) a myelo-
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1. ábra
A dekoltázs bôrén 2-4 mm átmérôjû, gyulladt, excoriált,
helyenként pörkkel fedett papulák láthatók
2. ábra
Az alkaron kissé multiforme karakterû, virágágyszerûen
elôemelkedô plakkok és pörkkel fedett eróziók jelentkeztek
3. ábra
Hematoxilin-eozin (HE) festéssel a kifekélyesedett hám, valamint az irhában és 
a subcutisba beterjedôen perivascularis és periappendicularis mononuclearis beszûrôdés
látható. Elszórtan atypusos myeloid sejtek és a hám felett nagyszámú baktérium is
felfedezhetô. Immunmorfológiai vizsgálattal a nucleophosmin-1 fehérje (NPM1)
nuclearis és cytoplasmaticus festôdést, a sejtek részleges myeloperoxidáz (MPO)
koexpressziót és homogén, erôs CD68 pozitivitást mutatnak
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dysplasias/myeloproliferatív neoplasia, chronicus myelomonocyter
leukaemia, CMML-1-es típusát igazolták. Az NPM1c mutáció a
bôrinfiltrációban is kimutatható volt.
Az elsô klinikai észlelésünktôl számított 2 héten belül a pontos,
molekuláris biológiai eredményekkel alátámasztott diagnózist sike-
rült felállítanunk, és ennek értelmében a beteget további kezelések
céljából a haematologiára irányítottuk. A beteg bôrtünetei helyi anti-
septicum és lokális steroid kezelés alkalmazása mellett lassú javu-
lást mutattak. Ezt követôen a páciens rendszeres ellenôrzése a SZTE
II. sz. Belgyógyászati Klinika és Kardiológiai Központ Haematolo-
giai Osztályán történt, ahol számos alkalommal részesült transzfú-
zióban. Kezdetben a szövettani és immunfenotípizálással nyert ada-
tok alapján specifikus haematologiai kezelést nem tartottak szüksé-
gesnek. Az egyre gyakoribbá vált pneumoniás epizódok miatt 2014
novemberében elvégzett flow cytometriás vizsgálat azonban már
felvetette az alapbetegség blastos transzformációjának lehetôségét, a
beteg viszont sem az ismételt csontvelôvizsgálatba, sem a megaján-
lott kemoterápiába nem egyezett bele. 
Megbeszélés 
A vérképzôszervek malignus proliferációi igen sokszínû
képet mutathatnak a kültakarón, közülük a leukaemiák
különbözô formái társulnak gyakran bôrtünetekkel. A nem
specifikus bôrléziókat a malignus alapbetegség talaján lét-
rejött szövôdmények és a paraneoplasztikus leukae-
mia–asszociált szindrómák hozzák létre. A neutropenia
következtében bôrfertôzések, a thrombocytopenia miatt
pedig bevérzések jelennek meg. A leukaemiához társult
szindrómák közül a leggyakoribbak a cutan vasculitisek
és a neutrophil dermatosisok (Sweet-szindróma, pyoder-
ma gangrenosum, subcornealis pustularis dermatosis,
erythema elevatum diutinum) (1-3). 
Leukaemiában a malignus haemopoeticus sejtek okozta
specifikus bôrinfiltrációt összefoglaló néven „leukaemia
cutis”-nak nevezzük, mely megjelenhet viszketô, fájdal-
mas macula, papula, plakk vagy nodus, ritkábban fekély
vagy haemorrhagias bulla klinikai képében. A leukaemiás
sejtek általában perivascularisan, periadnexalisan helyez-
kednek el, de beszûrhetik a kötôszövetet és a subcutan
zsírszövetet is. Ritkán, az érfalak érintettsége esetén, leu-
kaemiához társult specifikus vasculitis is létrejöhet. Bôr-
infiltrációt mind a myeloid, mind a lymphoid sejtvonal
malignus elfajulásainál láthatunk: akut (AML) és chroni-
cus myeloid leukaemia (CML), T- és B-sejtes lympho-
blastos leukaemia/lymphoma, myelodysplasiás szindróma
(MDS) és a kevert myeloproliferatív szindrómák
(MPN/MDS) egyaránt járhatnak különféle kísérô bôrje-
lenségekkel. AML esetében a sejtek általában nagyok,
ovális sejtmaggal és basophil citoplazmával bírnak.
CML-nál változatos morfológiájú és kiérésû sejteket talál-
hatunk (1-6).
A chronicus myeloid leukaemiák közül a myelomonocy-
ter forma (CMML) ritka kórkép, az incidenciája 1:100000-
ra tehetô évente. Az atypusos chronicus myeloid leukae-
mia (ACML), a juvenilis myelomonocyter leukaemia
(JMML) mellett a CMML is a myelodysplasticus szindró-
ma/myeloproliferatív betegségek (MDS/MPN) csoportjába
sorolható. Perifériás monocytosissal (>1 G/l), a Philadel-
phia kromoszóma és BCR-ABL fúziós gén negativitásával
és az esetek egy részében a PDGFRB (Platelet-Derived
Growth Factor Receptor Beta) gén defektusával jár.
Legalább egy myeloid sejtvonalat érint, és a blast sejtek
aránya mind a periférián, mind a csontvelôben kevesebb,
mint 20%. A CMML a perifériás vérben található kóros
myeloblastok arányától függôen 2 típusba sorolható. Az 
1-es típusban (CMML-1) a perifériás vérben kevesebb,
mint 5% a myeloblast, a csontvelôben pedig kevesebb,
mint 10%, míg a 2-es típusban (CMML-2) 5-20% a perifé-
rián és 10-20% a csontvelôben a myeloblastok aránya (7-
10). A diagnózis felállítása a klinikai kép, a laboratóriumi
vizsgálati eltérések és a csontvelô hisztológia együttes ér-
tékelésével lehetséges, a pontos specifikáláshoz flow cyto-
metriás vizsgálat elvégzésére is szükség van (9).
A CMML férfiakban gyakoribb, általában 55-60 éves
korban jellemzô és 20%-ban véletlen folytán kerül felis-
merésre. Leggyakrabban vérzést, hasi panaszokat, fertôzé-
seket, valamint pericardiális-, pleurális-érintettséget, he-
pato-, splenomegáliát, bôr- és gingiva beszûrtséget okoz-
hat, mindemellett általában mindhárom vérképzô sejtvo-
nal érintett. Ritkán autoimmun vasculitissel és arthritissel
is társulhat. CMML esetében a bôr érintettsége nagyon rit-
ka. Az elsô bôr infiltrációval járó CMML-ás esetet Duguid
és munkatársai írták le 1983-ban (11). Leggyakrabban be-
vérzéseket, maculopapulosus bôrelváltozásokat, bôrfertô-
zéseket láthatunk az érintett betegeken.  Irodalmi adatok
arra engednek következtetni, hogy a bôrinfiltráció prog-
nosztikai jelentôséggel bírhat, és jelezheti az akut leukae-
miába való átalakulást és a blastos transzformációt is.
Szakirodalomból ismert, hogy a bôrléziók egyrészt hama-
rabb megjelenhetnek, mint a laboratóriumi eredmények-
ben látható perifériás monocytosis, másrészt utalhatnak az
agresszív kórlefolyásra is (8, 12-14). 
Összességében a CMML igen rossz prognózisú beteg-
ség, melynél a csontvelô- vagy az ôssejt-transzplantáció
nyújtja a legtöbb reményt a gyógyulásra. A prognózist el-
sôsorban a perifériás és csontvelôi blast arány határozza
meg (7), de az anaemia mértéke, a fehérvérsejtek száma
és a belszervek érintettsége is jelentôs befolyásoló ténye-
zôk. A betegség 15-30%-ban akut leukaemiába transzfor-
málódhat, és ekkor az átlagos túlélés idô mindössze 24-36
hónapra csökken (15).
Az eset ismertetésével felhívjuk a figyelmet, hogy néha
a banálisnak tûnô bôrtünetek hátterében súlyos kórállapo-
tok bújhatnak meg. A helyi kezelésekre nem reagáló, ma-
kacs bôrtünetek esetén a rutin laboratóriumi vizsgálatok-
nak – mint például a vérkép – mindenképpen létjogosult-
sága van, és nem hagyható el a szövettani mintavétel sem,
mely a  diagnózis pontosítását és a megfelelô oki kezelé-
sek megválasztását elôsegíti.
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